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RESUMO 


Na era das cirurgias minimamente invasivas, parece controverso advogar grandes 
operações. Entretanto, ainda há espaço para grandes intervenções oncológicas. É rela- 
tado caso de paciente de 23 anos de idade portador de tumor desmoide em hemitórax 
direito, com deformidade e erosão de arcos costais, atelectasia parcial do pulmão ipsi- 
lateral, compressão e desvio contralateral do mediastino, invasão de nervos do plexo 
braquial, vasos subclávios e pleura apical direita. Realizada toracectomia, ressecção 
de tumor em mediastino, amputação do membro superior direito, escapulectomia e 
reconstrução da parede torácica com tela de márlex e metilmetacrilato e confecção de 
retalho fasciocutâneo. O paciente encontra-se em seguimento ambulatorial com suas 
funções diárias quase recuperadas, limitado apenas nas atividades que envolviam o 
membro desarticulado. Em casos selecionados devem ser consideras grandes inter- 
venções com o objetivo de ressecção RÔ (ressecção com margens cirúrgicas livres) e 
melhora na qualidade de vida, atentando-se sempre para a ressocialização. 


Palavras-chave: Fibromatose Agressiva; Toracoplastia; Desarticulação; Reabilitação; 
Socialização. 


ABSTRACT 


In the era of minimally invasive surgery, advocating large operations seems controversial. 
However, there is still room for major oncologic interventions. This is report ofa 23 year- 
old patient with desmoid tumor in the right hemithorax, deformed and eroded ribs, ipsilat- 
eral lung partial atelectasis, contralateral mediastinal compression and shift, invasion of 
nerves in the brachial plexus, subclavian vessels and right apical pleura. Thoracectomy 
was performed with resection ofthe tumor in the mediastinum, right upper limb amputa- 
tion, scapulectomy, and chest wall reconstruction with methylmethacrylate and marlex 


screen, and use ofa fasciocutaneous flap. The subject is in follow up as an outpatient and 


has almost recovered his daily functions, which are now limited only for activities involv- 
ing the inarticulate member. Selected cases should be considered for major interventions 


with aiming at RO resection (resection with free surgical margins) and improved quality of 


life, always bearing in mind the need for rehabilitation and socialization. 
Key words: Fibromatosis, Aggressive; Thoracoplasty; Disarticulation; Rehabilitation; Socialization. 


INTRODUÇÃO 


O tumor desmoide (TD), também conhecido como fibromatose agressiva, representa 
0,03% de todas as neoplasias e 3% dos tumores de partes moles. É neoplasia que se esten- 
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de aos tecidos musculoaponeuróticos, penetra cápsulas 
articulares, infiltra-se ao longo dos planos fasciais e inva- 
de estruturas neurovasculares adjacentes.! Caracteriza- 
-se por apresentar baixo potencial metastático e exube- 
rante crescimento locorregional e alta taxa de recidiva 
local após ressecção cirúrgica. 

Trata-se de relato de jovem previamente hígido, 
com tumor desmoide em hemitórax e região escapular 
direita, tendo como proposta de tratamento a desar- 
ticulação interescapulotorácica e hemitoracectomia 
direita, objetivando ressecção RÔ (com margens ci- 
rúrgicas livres), com posterior avaliação da equipe de 
oncologia clínica para início de tratamento adjuvante. 


DESCRIÇÃO DO CASO 


Paciente de 23 anos de idade, masculino, leucodér- 
mico, previamente hígido, portador de volumosa massa 
em parede torácica anterior, com evolução de aproxima- 
damente um ano. Relatou ter adiado consultas médicas 
por receio e medo de ser submetido à cirurgia extensa 
que comprometeria seu membro superior direito. Encon- 
trava-se assintomático, o que colaborou para a procura 
tardia do tratamento, o que ocorreu quando a massa 
tomou grandes proporções, esteticamente prejudiciais. 

Iniciou propedêutica em Unidade Básica de Saú- 
de e posteriormente foi encaminhado para o Serviço 
de Cirurgia Torácica do Instituto Mario Penna/Hospi- 
tal Luxemburgo. 

Apresentava volumosa massa em hemitórax direito 
(Figura 1), com biópsia em 13/12/11 evidenciando sarco- 
ma fusocelular de baixo grau. À tomografia computado- 
rizada do tórax evidenciou volumoso processo expansi- 
vo sólido e heterogêneo da parede anterior e cavidade 
torácica direita, medindo 25 x 22 x 15 cm, associada à 
deformidade e à erosão de arcos costais direitos, atelec- 
tasia parcial do pulmão ipsilateral, compressão e desvio 
contralateral do mediastino; pouca expansão do pul- 
mão esquerdo; traqueia e brônquios principais pérvios 
e de calibre normal. Coração com dimensões normais. 

Foi proposta inicialmente a ressecção do tumor 
com tentativa de preservação do membro. O paciente 
foi orientado sobre a possível desarticulação interes- 
capulotorácica e hemitoracectomia e assentiu na pro- 
posta, sendo encaminhado ao Serviço de Psicologia. 

Em 5/01/12 foi submetido à videotoracoscopia 
exploradora, que não revelou implantes pleurais e 
o mediastino encontrava-se livre sem comprometi- 
mento tumoral. 
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Figura 1 - Aspecto pré-operatório da lesão. 


Em 17/01/12, durante o peroperatório, foram ob- 
servadas invasão de mediastino e infiltração da arté- 
ria e vela subclávia e do plexo braquial pelo tumor. 
Realizaram-se toracectomia, ressecção de tumor em 
mediastino, amputação do braço direito, escapulec- 
tomia e reconstrução da parede torácica com tela de 
márlex e metilmetacrilato e confecção de retalho fas- 
ciocutâneo (Figuras 2 e 3). 





Figura 2 - Reconstrução da parede torácica com tela 
de márlex e metilmetacrilato. 





Figura 3 - Reconstrução da parede torácica com tela 
de márlex e metilmetacrilato. 
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O paciente foi encaminhado à terapia intensiva, 
hemodinamicamente instável, necessitando do uso de 
aminas, recebendo alta para enfermaria em 20/01/12. 

Boa evolução pós-operatória, alta em 30/01/12 e 
encaminhado à Oncologia clínica. 

No pós-operatório tardio evoluiu com infecção de 
ferida operatória, sendo necessária retirada da próte- 
se de metilmetacrilato. 

Em seguimento ambulatorial, a análise anatomo- 
patológica da peça cirúrgica exibiu margens compro- 
metidas — margem medial próxima à coluna torácica 
e nova tomografia computadorizada de tórax mos- 
traram remanescente tumoral junto ao segundo arco 
costal posterior — próximo da coluna. 

O estudo imuno-histoquímico acusou desmina 
— D33 negativo, actina de músculo liso 1A4 negati- 
vo, proteina S-100 policlonal negativo, CD34 — clone 
QBEndlO negativo, catenina beta 14 positivo, cujos re- 
sultados caracterizam “fibromatose tipo desmoide”. 

Iniciou-se uso de tamoxifeno, uma vez que o es- 
quema quimioterápico padrão não proporciona boa 
resposta a esses tipos de tumores. 

O paciente encontra-se com boa recuperação física e 
psicológica. Iniciou reabilitação para sua reinserção no 
mercado de trabalho (Figura 4) e está em acompanha- 
mento psicológico, fisioterápico, oncológico e cirúrgico. 





Figura 4 - Aspecto pós-operatório. 


DISCUSSÃO 


Os tumores desmoides, na maioria dos casos 
descritos, encontram-se associados à polipose ade- 


nomatosa familial (PAF), sobretudo na variante clíni- 
ca denominada sindrome de Gardner, em que, além 
da poliposecolônica, ocorrem concomitantemente 
tumores cutâneos (lipomas, cistos epidermoides), 
osteomas, malformações dentárias e retinopatia hi- 
perpigmentada congênita. 

Está subdividido, de acordo com sua localização 
anatômica, em intra-abdominal, abdominal e extra- 
“abdominal. Em sua apresentação torácica, pode 
acometer unicamente a parede em 47% das vezes ou 
invadir estruturas adjacentes em 53%.º 

Sua principal manifestação é a presença de massa 
palpável, de dor torácica e, dependendo da invasão 
de estruturas adjacentes, de comprometimento da 
amplitude dos movimentos do membro ipsilateral.* 

O tratamento consiste na ressecção cirúrgica com 
margens ampliadas, uma vez que seu crescimento rápido 
pode determinar invasão de estruturas adjacentes, mes- 
mo se tratando de tumor de comportamento benigno.” 

A realização de rádio e quimioterapia e a utilização 
de drogas não citotóxicas (AINEs, terapias hormonais e 
agentes biológicos) também devem ser consideradas, 
principalmente nos casos de tumores irressecáveis.” 

Na era das cirurgias minimamente invasivas, pa- 
rece controverso advogar grandes cirurgias, tidas 
como agressivas e mutilantes. 

Pacientes jovens e previamente hígidos são capa- 
zes de tolerar grandes intervenções, com boa recupe- 
ração. Outro ponto a se salientar é o grande avanço 
na área de reabilitação. Esse ganho viabiliza a rein- 
serção do paciente no meio social e profissional. 

A equipe multiprofissional e a ação sincronizada 
e cooperante entre as áreas possibilitam qualidade 
de vida ao paciente, muitas vezes melhor que antes 
da cirurgia. Em alguns casos, o tumor é mais social- 
mente excludente que a deficiência física por ampu- 
tação de segmento corporal. 

A sociedade moldou-se para aceitar as deficiên- 
cias físicas e mutilações. Novos aparatos, obras pú- 
blicas e sociais reintegram portadores de deficiência 
física ao cotidiano. Entretanto, o câncer ainda é estig- 
matizado. Pacientes com lesões extensas são discri- 
minados e deixados à margem, pelo aspecto físico. 

Neste caso, o paciente apresentava lesão exten- 
sa em tórax, que além de extremamente dolorosa e 
debilitante segregava-o do convívio social e das ati- 
vidades rotineiras. 

Objetivou-se a ressecção completa da lesão, po- 
rém, a margem medial, próxima à coluna torácica, 
estava microscopicamente comprometida. A cirurgia 
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visou reduzir também o risco de morte do paciente, 
uma vez que o tumor já estava começando a ter efeito 
de massa no mediastino. 

De fato, a ressecção não foi curativa, uma vez que 
foi considerada Rl — margens microscópicas com- 
prometidas. No entanto, obteve êxito na proposta de 
melhora na qualidade de vida, proporcionando vida 
ativa e integrada como essência do tratamento. 


CONCLUSÃO 


O tratamento do tumor desmoide ainda constitui 
desafio. Esses tumores são relativamente raros, com- 
postos de tipos histológicos heterogêneos e apresen- 
tam comportamentos biológicos diversificados. 

Apesar desses dados, a desarticulação interescapu- 
lotorácica e hemitoracectomia mostraram-se como 
única opção terapêutica potencialmente curativa. 
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O caso apresentado, mesmo após operação mu- 
tilante e radical, ainda foi considerado ressecção RI, 
necessitando de terapias adjuvantes para controle da 
doença. Considerando que se trata de paciente jovem, 
hígido, com tumor de crescimento lento, apesar da di- 
mensão, essa tática terapêutica parece a mais eficaz, 
apesar do impacto que foi para a vida do paciente. 
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